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Streszczenie
Płucna postać histiocytozy z  komórek Langerhansa (PLCH) jest rzadką chorobą o  nieustalonej etiologii, wynikającą z  proli-
feracji mielopochodnych komórek dendrytycznych — komórek Langerhansa obarczonych mutacją genu BRAF i/oraz genów 
NRAS, KRAS i  MAP1K1, powodujących naciekanie i  niszczenie płuc i/lub innych narządów. Chorują najczęściej młode, pa-
lące osoby, niezależnie od płci. Charakteryzuje się powstawaniem ziarniniaków utworzonych z komórek Langerhansa, nisz-
czących strukturę dystalnych dróg oddechowych. Tomografia komputerowa wysokiej rozdzielności odgrywa znaczącą rolę 
w diagnostyce PLCH. Typowy obraz radiologiczny PLCH obejmuje obecność guzków wewnątrzzrazikowych, układających się 
w obraz „pączkującego drzewa”, guzki z obecnością jamek, cienko i grubościenne, często zlewające się ze sobą torbielki. Pewne 
rozpoznanie wymaga stwierdzenia w badaniu histologicznym charakterystycznych zmian i obecności komórek wykazujących 
ekspresję antygenów CD1a lub CD207.
Zasadniczym zaleceniem dla chorych na PLCH jest zaprzestane palenia tytoniu.
Nie ma wiarygodnych danych dotyczących leczenia steroidami. Terapia postępujących postaci PLCH i/lub bez zajęcia innych 
narządów opiera się na kladrybinie, a w terapii ratunkowej stosowana jest cytarabina.
Choroba cechuje się stosunkowo dobrym rokowaniem, a przeżycia 10-letnie obserwowane są u ponad 85% chorych.
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Wstęp
Płucna postać histiocytozy z komórek Lan-
gerhansa (PLCH, pulmonary Langerhans’ cell 
histiocytosis) należy do grupy rzadkich torbielo-
watych chorób płuc, w której znajdują się takie 
choroby, jak: limfangioleiomiomatoza, choroba 
Birt-Hogg-Dubé, choroba lekkich łańcuchów 
czy limfocytowe śródmiąższowe zapalenie płuc 
(LIP, lymphocytic interstitial pneumonia) (tab. 1). 
Płucna postać histiocytozy z komórek Langerhan-
sa ma głównie charakter proliferacyjny, ale w jej 
patogenezie bardzo istotny jest element odczyno-
wy, zapalny [1–3]. 
Definicja 
Histiocytoza z komórek Langerhansa (LCH, 
Langerhans cell histiocytosis) jest rzadką chorobą 
o nieznanej etiologii, wywołaną klonalną prolife-
racją zmienionych geno- i  fenotypowo, komórek 
Langerhansa (LC, Langerhans cell). Komórki LC 
pochodzą ze szpiku kostnego i ponad połowa z nich 
wykazuje ekspresję onkogenu BRAF V600E, a w 25% 
przypadków obserwowane są mutacje w obrębie 
genów NRAS, KRAS, kinazy MAP2K1. W przypadku 
izolowanego zajęcia płuc u osób dorosłych dochodzi 
do poliklonalnej proliferacji LC z obecnością znacz-
nego komponentu zapalnego [1–7]. 
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Histiocytoza z komórek Langerhansa może doty-
czyć każdego organu lub narządu. Przyjmuje postać 
zmian guzkowych i guzowatych o różnej wielkości, 
naciekających i niszczących strukturę otaczających 
tkanek. Najczęściej zajmuje kości, płuca, skórę 
i przysadkę mózgową. Zajęcie narządów limfopo-
etycznych (węzłów chłonnych, wątroby, śledziony, 
szpiku), układu pokarmowego, centralnego układu 
nerwowego obserwowane jest częściej u dzieci. 
Zmiany płucne w przebiegu LCH mogą występować 
jako: izolowane, wyprzedzające nawet na wiele lat 
pojawienie się zmian ogólnoustrojowych lub od 
początku płuca mogą być jednym z wielu zajętych 
narządów. Izolowaną postać płucną LCH obserwuje 
się u około 50% chorych na PLCH [3, 7–12].
Ze względu na zajęcie narządowe LCH dzieli 
się na: 
• jednosystemową (SS-LCH, single system 
LCH) z zajęciem jedno- lub wieloogniskowym 
jednego organu lub systemu: 
—  kości (jedna kość; jedno lub wiele ognisk 
oraz wiele ognisk w wielu kościach), 
—  skóra,
—  węzeł chłonny (wyłączając węzeł drenujący 
obszar nacieku histiocytarnego) lub wiele 
węzłów (więcej niż jedna grupa węzłowa),
—  podwzgórze–przysadka/centralny układ 
nerwowy,
—  izolowane zajęcie płuc, 
—  inne (np. tarczyca, grasica, jelita);
• wielosystemową (MS-LCH, multi system-
-LCH), zajęte chorobą są dwa lub więcej 
organy lub systemy:
Tabela 1. Proponowana nowa klasyfikacja histiocytozy 
(grupa L)
• Histiocytoza z komórek Langerhansa (LCH)
 — LCH SS
 — LCH Lung+
 — LCH MS-RO+
 — LCH MS-RO
 — związana z innymi chorobami mielo/limfoproliferacyjnymi 
•Histiocytoza z komórek pośrednich (ICH)
•Choroba Erdheima-Chestera (ECD)
 — ECD typ klasyczny
 — ECD bez zajęcia kości
 — związana z innymi chorobami mielo/limfoproliferacyjnymi 
•Pozaskórne i rozsiane młodzieńcze xantogranulomatozy (JXG) 
z aktywujacą mutacją MAP kinazy lub translokacja ALK 
•Mieszana postać ECD i LCH
SS — pojedynczy narząd; MS — wiele narządów; RO — narząd krytyczny
—  z zajęciem organów krytycznych (układ 
hemopoetyczny, śledziona, wątroba 
i ośrodkowy układ nerwowy),
— bez zajęcia organów krytycznych.
Ponadto, z punktu widzenia decyzji terapeu-
tycznych istotne jest zajecie tak zwanych miejsc 
specjalnych i kości stanowiących ryzyko zajęcia 
ośrodkowego układu nerwowego (OUN). Tego 
typu kośćmi są: kręgi (możliwe kompresyjne 
złamanie kręgosłupa i uszkodzenia rdzenia krę-
gowego), kości oczodołu, wyrostka sutkowego, 
klinowe, skroniowe z przechodzeniem na tkanki 
miękkie (możliwe uszkodzenie nerwów twarzo-
czaszki oraz przysadki) [3].
W tabeli 1 przedstawiono nową propozycję 
klasyfikacji histiocytozy, uwzględniającą fakt 
nakładania się choroby na rozrosty mielo/lim-
foproliferacyjne oraz chorobę Erdheima-Chestera. 
Wspólnym mianownikiem dla tych rozrostów jest 
fakt obecności mutacji w obrębie szlaków MAP 
kinazy (ryc. 1) [1, 2, 4–6].
Epidemiologia
Częstość LCH jest oceniana na 0,5–0,9/100 000 
dzieci poniżej 15. roku życia, natomiast u osób 
powyżej 15. roku życia na 0,1/100 000. Ocenia się, 
że chorzy na PLCH stanowią około 5% wszystkich 
poddawanych otwartej biopsji płuca. Dane z Japonii 
wskazują występowanie PLCH u kobiet na 0,07/ 
/100 000 i mężczyzn 0,27/100 000. Z uwagi na cha-
rakter choroby, istnieje prawdopodobieństwo znacz-
nego niedoszacowania liczby zachorowań [3, 7–13].
Płucna postać histiocytozy z komórek Lan-
gerhansa dotyczy osób młodych, w 3.–4. dekadzie 
życia, zarówno mężczyzn, jak i kobiet.
Ponad 95% chorych na PLCH jest palaczami 
tytoniu. Nie obserwuje się związku pomiędzy 
intensywnością i/lub czasem palenia a zachoro-
waniem na PLCH [3, 7–14].
Notowano sporadyczne zachorowania na 
izolowaną postać płucną LCH u dzieci, a u więk-
szości z nich wiązano zachorowanie z bierną 
ekspozycją na dym tytoniowy.
Nie wykryto genetycznej predyspozycji do 
zachorowania na LCH, a rodzinne zachorowania 
na PLCH są niezwykle rzadkie [3, 7, 9].
Patogeneza 
Histiocyty należą do heterogennej grupy ko-
mórek dendrytycznych, których funkcja polega na 
przetworzeniu i prezentacji antygenów. Komórki 
Langerhansa stanowią specyficzną podklasę ko-
mórek dendrytycznych. Obecne są w skórze, pod 




ARAF — ARAF protookogen; BRAF — BRAF protoonkogen; CRAF — CRAF protoonkogen; GF — czynnik  wzrosto-
wy; GFR — receptor dla czynnika  wzrostowego; ERK — kinaza regulowana sygnałami zewnątrzkomórkowymi; AKT 
— Akt onkogen; MEK — kinaza białkowa aktywowana mitogenami; PIK3 — kinaza białkowa; mTOR — kinaza mTOR
Rycina 1. Schemat ilustrujący szlaki sygnałowe zaangażowane w kontrolowanie proliferacji komórek histiocytarnych. Kaskada sygnałowa MEK-ERK 
ścieżek MAPK oraz PI3K-AKT. Aktywacja białek RAS
nabłonkiem drzewa oskrzelowego oraz innych 
śluzówek, stanowiąc pierwszą linię reakcji na eg-
zogenne antygeny [3, 7]. Komórki te są pobudzane 
przez receptory podobne do Toll zlokalizowane 
na komórkach bakteryjnych, lub czynniki uwal-
niane z uszkodzonych i obumierających komórek. 
Aktywowane LC prezentują antygeny i migrują 
do okolicznych węzłów chłonnych indukując 
kaskadę odpowiedzi immunologicznej. Komórki 
Langerhansa odgrywają także rolę w powsta-
waniu tolerancji na nieszkodliwe inhalowane 
antygeny, zabezpieczając przed nadmierną od-
powiedzią zapalną [7].
Dym tytoniowy jest uznawany za zasadniczy 
czynnik indukujący powstawanie płucnej postaci 
LCH, ale mechanizmy tego procesu nie są w pełni 
poznane. Palenie tytoniu powoduje gromadzenie 
się LC w płucach, a zjawisko to obserwowano 
u chorych na PLCH, ale również zdrowych pala-
czy tytoniu, chorych na przewlekłą obturacyjną 
chorobę płuc (POChP), złuszczające zapalenie 
pęcherzyków płucnych (DIP, desquamative inter-
stitial pneumonia) czy chorobę śródmiąższową 
z zapaleniem oskrzelików (RB-ILD, respiratory 
bronchiolitis associated interstitial lung dese-
ase). Dym tytoniowy zawiera wiele składników 
indukujących produkcję cytokin niezbędnych do 
rekrutacji i aktywacji LC. Wśród owych cytokin 
główne znaczenie odgrywają: czynnik martwi-
cy nowotworów (TNF-a, tumor necrosis factor 
alfa), czynnik wzrostowy dla kolonii granulo-
cytarno-makrofagalnych (GM-CSF, granulocyte- 
-macrophage colony-stimulating factor), wzrosto-
wy czynnik transformujący beta (TGF-b, transfor-
ming growth factor beta) i chemokina komórek 
dendrytycznych (CCL20) [3, 5].
TNF-a jest produkowany przez makrofagi 
i komórki nabłonka oskrzelowego. Pełni kluczową 
rolę w aktywacji i różnicowaniu LC. Komórki na-
błonka oskrzelowego i fibroblasty pod wpływem 
dymu tytoniowego uwalniają GM-CSF, który jest 
silnym czynnikiem mitogennym dla LC. Wykaza-
no nadmierną ekspresję tego czynnika w obrębie 
nacieków histiocytarnych. Natomiast TGF-b poza 
silnym działaniem proliferacyjnym w stosunku do 
LC jest dodatkowo zaangażowany w przebudowę 
miąższu płuc oraz włóknienie. Potencjalizujące 
znaczenie w ekspansji LC odgrywają monocyty, 
których rekrutacja również wiąże się z ekspozycją 
na dym tytoniowy [5, 7].
Wyniki badań związku palenia tytoniu 
z  PLCH wykazały obecność nadmiernej eks-
presji osteopontyny w  histiocytarnych zmia-
nach płucnych. Osteopontyna jest glikoproteiną 
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o własnościach chemokiny indukującej aktyw-
ność chemotaktyczną makrofagów, monocytów, 
komórek dendrytycznych, w  tym LC. Ponadto, 
dym tytoniowy promuje zwiększoną ekspresję 
anty-apoptotycznej proteiny Bcl-xL w obrębie 
ziarniniaków histiocytarnych.
Aktywowane, patologiczne komórki LC mają 
silne własności limfostymulujące i charakteryzują 
się zwiększoną ekspresją antygenów CD40, CD80 
i CD86. Reasumując, dym tytoniowy indukuje 
proces zapalny w obrębie drobnych dróg odde-
chowych, uwalnianie wielu cytokin prozapalnych 
oraz rekrutację makrofagów, komórek dendry-
tycznych, monocytów, eozynofili i  limfocytów, 
które formują histiocytarne ziarniniaki zapalne. 
Proces remodelingu tkankowego, prowadzący do 
destrukcji torbielowatej płuc, zachodzi najpraw-
dopodobniej w wyniku aktywacji metaloproteinaz 
2 i 9 produkowanych przez komórki dendrytycz-
ne, LC i monocyty [5, 7, 15]. 
Znaczenie IL-17 w patogenezie zmian histio-
cytarnych nie jest w pełni ustalone. Interleuki-
na-17 to cytokina produkowana przez limfocyty T, 
biorącą zasadniczy udział w odpowiedzi immuno-
logicznej na infekcje, szczepionki, a także odgry-
wającą rolę w chorobach autoimmunologicznych. 
Wykazano, że komórki dendrytyczne produkują 
IL-17, co sprzyja powstawaniu komórek olbrzy-
mich. Istnieją sprzeczne doniesienia dotyczące 
pomiarów stężenia tej interleukiny u chorych na 
PLCH [3, 7].
Patogeneza LCH nie jest w pełni ustalona, 
a proliferacyjny czy reaktywny — wynikający 
z nadmiernej akumulacji i  zaburzeń apoptozy, 
charakter choroby stanowi nadal przedmiot 
dyskusji. Nie wykazano zróżnicowania ekspresji 
genów regulujących proliferację w komórkach LC 
pochodzących ze zmian patologicznych w stosun-
ku do prawidłowych komórek LC pochodzących 
ze skóry. Sugeruje to, że jednym z mechanizmów 
choroby jest akumulacja LC i  ich wydłużone 
przeżycie, a nie proliferacja. W zmianach pato-
logicznych pochodzących od dzieci i od osób do-
rosłych chorych na MS-LCH stwierdzono jednak 
cechy klonalnej proliferacji, co przemawiałoby 
za nowotworowym charakterem zmian. Klonal-
ność notowana jest w 50% zmian płucnych, co 
wskazywałoby na nieco inną patogenezę zmian 
płucnych u dorosłych w stosunku do zmian ob-
serwowanych u dzieci [3, 5].
Wykrycie roli mutacji BRAF w rozwoju LCH 
doprowadziło jednak do pewnej istotnej zmiany 
koncepcji choroby [18]. Uważa się, że jej istotą 
są somatyczne, heterogenne mutacje w obrębie 
szlaku MAP kinazy (mitogen activated protein 
kinase) dotyczące mieloidalnych komórek proge-
nitorowych. MAP kinaza pełni funkcje regulujące 
aktywność wielu białek, enzymów i czynników 
transkrypcyjnych i ma bardzo szerokie spek-
trum działania. Może wpływać na indukowanie 
procesów zapalnych poprzez rekrutację makro-
fagów/monocytów, różnicowanie limfocytów T, 
proliferację mięśni gładkich i aktywację komó-
rek śródbłonka. Mutacje w obrębie szlaku MAP 
kinazy dotyczą prekursorów dla makrofagów 
o odmiennym pochodzeniu (szpik lub woreczek 
żółtkowy), co skutkuje występowaniem zespołu 
nakładania się LCH na chorobę Erdheima-Che-
stera czy przewlekłą białaczkę szpikową [1–2, 4, 
5, 16]. U chorych na LCH wykryto aktywujące 
mutacje genów BRAF, ARAF, MAP2K1, N/K/HRAS 
i PIK3CA [4–6, 16–18]. Schemat ilustrujący szlaki 
sygnałowe zaangażowane w kontrolowanie pro-
liferacji komórek histiocytarnych przedstawiono 
na rycinie 1. 
Ponad to u chorych na MS-LCH wykazano, że 
do mutacji genu BRAFV 600E dochodzi w komór-
kach pochodzenia szpikowego, natomiast u cho-
rych na SS-LCH mutacje są wykrywane jedynie 
w komórkach pochodzących z nacieków [19].
Obraz kliniczny
Objawy choroby są związane z  lokalizacją 
narządową zmian.
Objawy ze strony układu oddechowego
Chorzy na PLCH najczęściej zgłaszają: nie-
produktywny kaszel, obniżenie tolerancji wysił-
ku, duszność wysiłkową, zmęczenie, ubytek masy 
ciała i poty. Rzadko, bo jedynie u około 6% cho-
rych notowane jest krwioplucie. Około 20% cho-
rych nie zgłasza żadnych objawów, a u 10–30% 
z nich pierwszym objawem PLCH jest odma opłu-
cnowa. W przebiegu choroby u 30–45% chorych 
występują odmy opłucnowe. Symptomy choroby 
wyprzedzają na około 6–12 miesięcy ustalenie 
rozpoznania, ale bywają chorzy, u których dia-
gnoza jest stawiana po wielu latach obserwacji. 
Duszność spoczynkowa i cechy prawokomorowej 
niewydolności krążenia pojawiają się w późnych 
stadiach choroby [3, 7–12]. 
Ponad 10% chorych na PLCH rozwija nadci-
śnienie płucne. Bywa, że nie jest ono skorelowane 
z nasileniem zmian w płucach i wynika z zajęcia 
naczyń płucnych obserwowanego w przebiegu 
choroby [3, 7–12, 20–21].
W badaniu przedmiotowym często nie wy-
krywa się istotnych patologicznych objawów. Naj-
częściej słyszalne jest osłabienie szmeru pęche-
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Tabela 2. Badania niezbędne do ustalenia rozległości  
i aktywności LCH
1. Morfologia krwi z rozmazem 
2. CPR, OB
3. Transaminazy, bilirubina, GGTP, LDH, CK, fibrynogen
4. Elektrolity, stężenie wapnia, fosforu, kreatynina, mocznik, 
kwas moczowy w surowicy
5. Proteinogram
6.  Mocz — badanie ogólne, osmolarności oraz dobowy bilans 
płynów
7. TSH, LH, FSH, prolaktyna, estrogeny u kobiet, testosteron 
u mężczyzn
8. Czas krwawienia i krzepnięcia, D-dimer
9.  RTG i HRCT klatki piersiowej, CT twarzoczaszki z objęciem 
kości żuchwy
10. MRI mózgu i przysadki
11. USG jamy brzusznej, tarczycy ewentualnie węzłów chłonnych
12. ECHO serca, EKG
13. PET/CT lub niskodawkowe CT całego ciała 
14. Spirometria z próbą rozkurczową, mechanika oddychania 
z oceną wskaźnika transferu dla CO, 6-minutowy test chodu 
z oceną saturacji w trakcie wysiłku
Objaśnienia skrótów w tekście
rzykowego, słyszalne bywają świsty i furczenia, 
zaś w przypadku odmy dodatkowo jej symptomy. 
W  przebiegu LCH obserwuje się rozległe 
spektrum zmian narządowych, dlatego istnieje 
potrzeba licznych badań [3]. W tabeli 2 przedsta-
wiono zakres badań niezbędnych do wyjściowej 
oceny chorych na LCH.
Zmiany skórne 
Najczęściej występują w postaci czerwono- 
-brunatnych twardych guzków, ulegających wie-
lokrotnie samoistnej regresji z pozostawieniem 
centralnego zagłębienia. Na owłosionej skórze 
głowy, tułowiu oraz okolicach zgięciowych mogą 
występować zmiany rumieniowo-krostkowe, 
przypominające rogowacenie przymieszkowe 
czy zmiany trądzikowe. Obserwowane bywa też 
zajęcie paznokci i wałów okołopaznokciowych 
[3, 22] (ryc. 2). 
Zmiany kostne 
Ponad 50% przypadków izolowanych zmian 
kostnych dotyczy dzieci poniżej 5. roku życia. 
Zmiany pod postacią bolesnych ubytków osteo-
litycznych i mas guzowatych ekspandujących 
do tkanek miękkich najczęściej wykrywa się 
w  sklepieniu czaszki, twarzoczaszce, w  tym 
szczególnie żuchwie, kościach oczodołu, wyrost-
Rycina 2. Zmiany histiocytarne na skórze głowy, paznokciach 
i wałach okołopaznkociowych
Rycina 3. Ubytki osteolityczne w kości żuchwy formujące obraz pły-
wających zębów
Rycina 4. Ubytki osteolityczne w kościach czaszki. Stan po resekcji 
zmiany w obrębie kości ciemieniowej (dzięki uprzejmości dr I. Bestry)
ku sutkowym, żebrach, łopatce oraz miednicy. 
Szczególnie niebezpieczne jest zajęcie kości 
kręgosłupa, podstawy czaszki i oczodołu, dają-
ce objawy z ucisku i uszkodzenia otaczających 
struktur (ryc. 3–5) [3, 23].
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Rycina 5. Rezonans magnetyczny. Naciek histiocytarny w  okolicy 
oczodołu prawego (dzięki uprzejmości dr K. Błasińskiej-Przerwy)
Przysadka
U około 10–20% dorosłych chorych na róż-
nym etapie choroby obserwuje się objawy uszko-
dzenia tylnego płata przysadki pod postacią 
moczówki prostej. Często zajęcie przysadki mani-
festuje się jedynie objawami klinicznymi i zabu-
rzeniami endokrynologicznymi, nie przekładając 
na zmiany w  badaniach obrazowych, w  tym 
również dynamicznym badaniu rezonansem 
magnetycznym. Rzadko obserwowane są objawy 
panhypopituitaryzmu, ale u części chorych notuje 
się zaburzenia hormonalne [3, 7–11].
Histiocytoza z komórek Langerhansa może 
dotyczyć każdego narządu: tarczycy, grasicy, 
węzłów chłonnych, jelit, narządów rodnych. 
Szczególną postacią jest zajęcie wątroby w formie 
stwardniającego zapalenia dróg żółciowych [3].
Badanie radiologiczne
W tabeli 1 przedstawiono niezbędne badania 
radiologiczne oceniające poszczególne układy 
mogące być potencjalnie zajęte chorobą.
Ze względu na najczęstsze lokalizacje zmian 
szczególną rolę odgrywa ocena układu kostne-
go, płuc oraz przysadki. Obecnie w celu oceny 
rozległości i aktywności choroby proponowane 
jest, o ile to możliwe, wykonanie badania PET/CT 
(positron emission tomography/computed tomo-
graphy). W pozostałych przypadkach zaleca się 
niskodawkowe badanie komputerowe całego 
kośćca [3, 7–13, 24, 25].
Rycina 6. RTG klatki piersiowej. Obustronnie drobne przestrzenie 
powietrzne odpowiadające torbielkom oraz liczne zlewające się guzki. 
Zmiany przeważają w górnych i środkowych polach płucnych. Zacie-
niony kąt przeponowo-żebrowy po stronie prawej po przebytej odmie 
opłucnowej (dzięki uprzejmości dr I. Bestry)
RTG klatki piersiowej
Wartość rutynowego badania radiologicz-
nego klatki piersiowej jest ograniczona, wielo-
krotne zmiany są bowiem niewielkie i niemoż-
liwe do uwidocznienia. U chorych z bardziej 
zaawansowaną chorobą widać zmiany guzkowe, 
guzkowo-siateczkowate oraz torbielkowate zaj-
mujące górne i  środkowe pola płucne (ryc. 6). 
Objętość płuc jest najczęściej w normie lub bywa 
zwiększona. Często obserwowane są zmiany opłuc-
nowe, wynikające z przebytych odm opłucnowych. 
Ponadto może dochodzi do powiększenia węzłów 
chłonnych wnęk czy środpiersia [3, 7–12, 24–26].
Tomografia komputerowa 
Tomografia ma szczególne znaczenie w obra-
zowaniu zmian histiocytarnych, a w przypadku 
płuc, szczególnie ta wykonana techniką o wy-
sokiej rozdzielczości [26]. Typowo notowanymi 
zmianami są: guzki środkowozrazikowe, często 
tworzące obraz „pączkującego drzewa” guzki 
z  lub bez jamki centralnej, początkowo grubo-
ścienne, różnokształtne torbielki mogące łączyć 
się ze sobą w obraz tak zwanych liści koniczyn-
ki. W późniejszych stadiach choroby torbielki 
stają się większe i cienkościenne. U większości 
dorosłych chorych (> 90%), kąty przeponowo-
żebrowe nie są zajęte procesem chorobowym (ryc. 
7–9A, B). Natomiast u dzieci z reguły zmiany do-
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Rycina 7. Tomografia komputerowa wysokiej rozdzielczości — drobne 
guzki wewnątrzzrazikowe widoczne w  obu polach płucnych (dzięki 
uprzejmości dr I. Bestry)
Rycina 8. Tomografia komputerowa wysokiej rozdzielczości — liczne 
guzki i torbielki o dobrze zaznaczonych ścianach, łączące się w lakunar-
ne przestrzenie powietrzne (dzięki uprzejmości dr I. Bestry)
tyczą równomiernie obu płuc, nawet stosunkowo 
często w płatach dolnych. Ponadto, wielokrotnie 
uwidaczniana bywa odma opłucnowa [24, 25]. 
U osób starszych, wieloletnich palaczy tytoniu 
poza zmianami związanymi z PLCH mogą być 
widoczne cechy POChP, w tym wielokrotnie tor-
biele rozedmowe. Ponadto mogą być widocznie 
powiększone węzły chłonne. W przypadku dołą-
czających się cech nadciśnienia płucnego ujawnia 
się powiększona sylwetka serca i poszerzeniu 
ulega tętnica płucna[3, 27].
Pozytronowa tomografia emisyjna
Pozytronowa tomografia emisyjna z zastoso-
waniem fluorodezoksyglukozy (FDG) z większą 
czułością aniżeli CT pozwala zidentyfikować 
zmiany kostne, szczególnie te nieme klinicz-
Rycina 9A, B. Tomografia komputerowa wysokiej rozdzielczości — 
liczne różnokształtne torbielki najbardziej nasilone w górnych i środko-
wych polach płucnych, proces chorobowy zaoszczędza kąty przepo-
nowo-żebrowe (Dzięki uprzejmości dr I. Bestry)
A
B
nie, w płucach, węzłach chłonnych, wątrobie 
śledzionie czy tarczycy. Prawdopodobieństwo 
uwidocznienia zmian badaniem PET jest większe 
we wczesnych guzkowych postaciach choroby, 
w przypadku obecności grubościennych jamek 
oraz u chorych na MS LCH [3]. Phillips i wsp. [28] 
wykazali, że PET jest bardziej czułym badaniem 
obrazowym oceniającym wczesną odpowiedź 
na zastosowane leczenie oraz wczesne nawroty 
w grupie 44 chorych (41 dzieci, 3 osoby doro-
słe). Jednakże PET ma swoje ograniczenia i nie 
różnicuje zmian zapalnych i nowotworowych 
w płucach od nacieków histiocytarnych.
Badania laboratoryjne
U chorych na LCH wykrywane jest podwyż-
szenie stężenia markerów zapalnych w surowicy. 
W przypadku chorych na moczówkę prostą notuje 
się hiperosmolarność surowicy z obniżeniem cię-
żaru właściwego moczu i jego hipoosmolarnością. 
Zmiany w wątrobie manifestują się podwyższe-
niem stężenia enzymów wątrobowych, w  tym 
szczególnie zastoju wewnątrzwątrobowego, oraz 
bilirubiny [3]. 
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Badania czynnościowe płuc
U chorych na PLCH obserwuje się szerokie 
spektrum zaburzeń wentylacyjnych. Około 1/5 
chorych wstępnie nie wykazuje zaburzeń czynno-
ściowych. W pozostałych przypadkach dominują 
zmiany o typie obturacyjnym z cechami rozdęcia 
płuc, stosunkowo często o charakterze częściowo 
odwracalnym. Rzadko notowane jest obniżenie 
pojemności życiowej płuc i całkowitej objętości 
płuc i dotyczą najczęściej chorych, którzy prze-
szli wielokrotne odmy i pleurodezy. Najczęściej 
obserwowane zaburzenie to obniżenie wskaźnika 
transferu dla tlenku węgla — u około 70–90% 
chorych. 
Pomocnym badaniem jest sześciominutowy 
test chodu (6MWT, six-minute walk test), w którym 
stwierdzana jest głównie desaturacja  w trakcie 
wysiłku, a w zaawansowanych stadiach choroby 
również zmniejszenie dystansu [3, 7–12, 24, 25].
Bronchoskopia i płukanie  
oskrzelowo-pęcherzykowe
W badaniu bronchoskopowym nie ma zmian 
charakterystycznych dla PLCH. Przeprowadza 
się je w celu wykluczenia innych chorób, w tym 
głównie infekcyjnych. Wartość biopsji transbron-
chialnej jest ograniczona i szacowana na 10–50%, 
co wynika z nierównomiernej dystrybucji zmian 
[29]. Największą wartość wykazuje w przypad-
ku chorych ze zmianami guzkowymi w obra-
zie radiologicznym klatki piersiowej. Ponadto 
prawdopodobieństwo powikłania zabiegu odmą 
opłucnową jest wysokie, szczególnie u chorych 
z obecnością torbielek. Obecność zwiększonej 
liczby komórek CD1a w BAL (bronchoalveolar 
lavage) w kontekście charakterystycznego obrazu 
radiologicznego w badaniu HRCT (high-resolution 
CT) klatki piersiowej przemawia za rozpoznaniem 
PLCH. Tylko u 10–20% chorych wykrywana jest 
jednak podwyższona do ponad 5% liczba komórek 
wykazujących ekspresję tego antygenu. Zwiększo-
ny odsetek komórek CD1a w BAL nie jest w pełni 
patognomoniczny dla PLCH i obserwowany bywa 
u zdrowych palaczy tytoniu, chorych na POChP 
oraz w przebiegu gruźlicy czy kryptokokozy[3]. 
Biopsja otwarta płuca
Biopsja otwarta płuca jest często niezbęd-
nym badaniem diagnostycznym do ustalenia 
definitywnego rozpoznania PLCH. Miejsce po-
brania wycinków powinno być uzależnione od 
lokalizacji najbardziej reprezentatywnych zmian 
w badaniu HRCT. W przypadku potwierdzenia hi-
stologicznego LCH z innych ognisk (skóra, kości) 
chorobowych charakterystyczne i odpowiadające 
chorobie zmiany płucne nie wymagają dodatko-
wej weryfikacji biopsyjnej [3].
Badanie histologiczne
Płuca chorych na PLCH charakteryzują się 
obecnością zmian torbielowatych oraz guzko-
wych o średnicy od kilku do 15 mm. W zaawan-
sowanych postaciach choroby guzki ulegają 
inwolucji, a  formują się zmiany torbielowate 
i narasta rozdęcie płuc. Największe nasilenie 
zmian obserwuje się w górnych i  środkowych 
polach płucnych, a kąty przeponowo-żebrowe 
pozostają w około 90% niezajęte procesem cho-
robowym [3, 16].
Początkowo zapalenie z  tworzeniem ziarni-
niaków toczy się w pobliżu drobnych oskrzeli 
i oskrzelików, w  różnym stopniu przechodząc 
na otaczający miąższ płuca. Często stwierdzana 
jest obecność makrofagów obładowanych złoga-
mi barwnika. W niektórych przypadkach poza 
zmianami wokół drobnych oskrzelików obserwuje 
się różny stopień zmian naczyniowych, zarówno 
w części tętniczej, jak i żylnej łożyska naczyniowe-
go. Charakterystyczne dla choroby cysty tworzą się 
w przestrzeni okołoskrzelikowej, gdzie dodatkowo 
poza obszarem rozpadających się ziarniniaków 
dochodzi do destrukcji ściany oskrzeli z tworze-
niem się ich dylatacji. W konsekwencji powstają 
wielokształtne twory torbielowate, którym dodat-
kowo mogą towarzyszyć zmiany rozedmowe oraz 
rozstrzenie z pociągania. Ponadto w fazie włóknie-
nia tworzą się gwiazdkowate blizny i pierścienie 
włókniste wokół oskrzelików [7, 12, 29, 30].
W badaniu mikroskopowym w początkowych 
stadiach choroby dominują słabo uformowane 
guzki zapalne zlokalizowane w przestrzeniach 
wokółoskrzelikowych. Następnie naciek zapalny 
rozszerza się do przestrzeni międzypęcherzy-
kowych i  zaciera architektonikę płuca. Guzki 
są zbudowane z mieszanej populacji komórek 
zapalnych: limfocytów T, makrofagów, mono-
cytów oraz komórek LC. Komórki Langerhansa 
są stosunkowo duże, mają jasną cytoplazmę 
i pofałdowane jądro, podłużnie bruzdowane, 
przypominające swym kształtem ziarno kawy. 
W badaniu ultrastrukturalnym w cytoplazmie 
stwierdza się tak zwane ziarnistości Birbecka, 
które są patognomoniczne dla LC. Ziarnistości 
Birbecka to struktury petalamelarne związane 
z błoną komórkową, w skład których wchodzi 
lektyna. Można je także identyfikować bada-
niem immunohistochemicznym przy użyciu 
przeciwciał skierowanych przeciwko langerynie, 
czyli antygenowi CD207. Komórki LC wykazują 
ekspresję antygenu S-100 oraz CD1a, których wy-
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Rycina 10. Słabo uformowany ziarniniak histiocytarny z obecnością 
centralnej jamki (H+E × 200) (dzięki uprzejmości prof. R. Langfort)
Rycina 11. Naciek z komórek Langerhansa. Widoczne komórki z jasną 
cytoplazmą i pofałdowanymi jądrami, z nielicznymi figurami podziału 
(H+E, × 400)
Rycina 12. Barwienie immunohistochemiczne z użyciem przeciwciał 
CD1a. Silne wybarwienie na złocisto-brązowy kolor komórek Lan-
gerhansa (× 200) (dzięki uprzejmości prof. R. Langfort)
Tabela 3. Choroby, w przebiegu których obserwuje się 
obraz zmian torbielowatych w płucach
• Limfangioleiomiomatoza (LAM)
 – sporadyczna (sLAM)
 – w przebiegu stwardnienia guzowatego (TSC/LAM)
• Histiocytoza z komórek Langerhansa
• Zespół Erdheima-Chestera
• Choroby z defektem genu follikuliny
 – choroba Birt-Hogg-Dube
 – rodzinne spontaniczne odmy opłucnowe
• Choroby związane z zaburzeniami układu limfatycznego
 – choroba lekkich łańcuchów
 – limfocytowe zapalenie płuc
 – amyloidoza 
 – chłoniak
 – zespół hiper IgE
• Wrodzone torbielowate malformacje płucne 
• Choroby genetyczne 
 – zespół Ehlers-Danlosa
 – neurofibromatoza
 – zespół Marfana
 – zespół Proteusa 
• Brodawczakowatość tchawicy i oskrzeli
• Zakażenie Pneumocistis jiroveci
krycie jest podstawą rozpoznania (ryc. 10–12). 
Obserwuje się duże zróżnicowanie budowy ziar-
niniaków zapalnych, nawet w obrębie jednego 
specimenu. W  późniejszym stadium choroby 
w centralnej części guzka tworzy się jamka będą-
ca prawdopodobnie częścią pozostałego światła 
oskrzelika lub powstająca w wyniku destrukcji, 
mediowanej przez cytokiny i metaloproteinazy. 
Zmiany okołoskrzelikowe ewoluują, tworząc 
symetryczne, gwiazdkowate blizny. Ziarninia-
kom histiocytarnym mogą towarzyszyć zmiany 
płucne o typie organizującego się zapalenia oraz 
związane z ekspozycją na dym tytoniowy o ty-
pie złuszczającego się zapalenia pęcherzyków 
płucnych, zapalenie oskrzelików z towarzyszącą 
chorobą śródmiąższową, czy rozedma.
W późnych stadiach choroby zmniejszeniu 
ulega element komórkowy, a nasila torbielowato-
-włóknista destrukcja płuc.
Ponadto, u chorych na PLCH dochodzi do po-
grubienia ściany wewnętrznej naczyń zarówno po 
stronie tętniczej, jak i żylnej, co w konsekwencji 
prowadzi do nadciśnienia płucnego.
W  przypadku chorych kwalifikowanych 
do leczenia celowanego niezbędne są badania 
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mutacji w obrębie genów BRAF, ARAS, NRAS, 
KRAS i MAP2K [16–19]. Ponadto, nową metodą 
diagnostyczną, wykorzystywaną również w mo-
nitorowaniu leczenia inhibitorami BRAF jest 
analiza mutacji genu BRAF V600E w krążącym 
surowiczym DNA [17]. 
Rozpoznanie
Rozpoznanie LCH powinno być oparte na 
badaniach: klinicznych, radiologicznych, ale za-
sadniczą rolę odgrywa weryfikacja histologiczna 
uzupełniona badaniami immunohistochemicz-
nymi.
Pewne rozpoznanie LCH opiera się na ade-
kwatnym obrazie klinicznym i stwierdzeniu w ba-
danym materiale komórek Langerhansa wykazu-
jących obecność jednego z antygenów: CD207 
(langeryna), CD1a, lub ziarnistości Birbecka 
w badaniu z użyciem mikroskopu elektronowego.
Prawdopodobne rozpoznanie PLCH opiera 
się na adekwatnym obrazie klinicznym i radiolo-
gicznym (w CT klatki piersiowej uwidocznione 
są zmiany torbielkowate i  guzkowe zajmujące 
głownie górne i środkowe pola płucne). 
Zalecane jest jednak maksymalne dążenie do 
potwierdzenia rozpoznania badaniem histologicz-
nym z materiału uzyskanego z każdej podejrzanej 
zmiany.
W przypadku chorych mających wskazania do 
leczenia systemowego niezbędne jest potwierdze-
nie rozpoznania badaniem histologicznym [3, 31].
Diagnostyka różnicowa 
W tabeli 2 przedstawiono listę chorób, które 
należy uwzględnić, diagnozując pacjentów z ob-
razem zmian torbielowatych w płucach. Dodatko-
wo należy zwrócić szczególną uwagę na chorych, 
u których obserwowane są jedynie zmiany guzko-
we. W tych przypadkach znacznemu poszerzenia 
ulega bowiem spektrum możliwych przyczyn 
stwierdzanych zmian o  sarkoidozę, alergiczne 
zapalenie pęcherzyków płucnych czy zakażenia.
Leczenie 
Leczenie LCH zależy od rozległości choroby, 
zajęcia narządowego, w tym zmian w narządach 
krytycznych oraz stopnia ich uszkodzenia. 
Zaprzestanie palenia tytoniu 
W przypadku chorych na PLCH po pierwsze 
zaleca się zaprzestanie palenia tytoniu i szcze-
gółowa ocena dynamiki choroby. U około 50% 
chorych na PLCH tego typu postępowanie prowa-
dzi do częściowej regresji choroby z następową 
stabilizacją [3, 7–13, 20, 31–33]. Jak dotychczas 
nie wskazano markerów biologicznych identyfi-
kujących chorych, u których zaprzestanie pale-
nia będzie wystarczające do uzyskania regresji 
choroby [13].
Chemioterapia systemowa 
W przypadku MS-LCH z zajęciem lub bez 
zajęcia narządów krytycznych, SS-LCH ze zmia-
nami wieloogniskowym i SS-LCH ze zmianami 
o szczególnej lokalizacji proponowana jest che-
mioterapia systemowa. 
Jak dotychczas nie ma ustalonego standardu 
chemioterapii. W  przeciwieństwie do dzieci, 
u których sprawdziła się chemioterapia oparta 
na winblastynie i  prednizonie, u  osób doro-
słych leczenie to okazało się mniej efektywne 
[3, 7–13, 31–39]. Wykazano znacznie wyższą 
skuteczność leczenia cytarabiną lub kladrybi-
ną w stosunku do winblastyny z prednizonem 
u chorych wieoogniskowymi zmianami kostnymi 
i zajęciem płuc [36–46].
Glikokortykosteroidy
Niektórzy autorzy zalecają wdrożenie ste-
roidoterapii systemowej w przypadku nasilo-
nych objawów ze strony układu oddechowego, 
szczególnie u chorych ze zmianami guzkowymi 
w płucach. Proponowane jest podawanie 1 mg/kg 
prednizonu przez miesiąc ze stopniową reduk-
cją dawki, tak aby leczenie nie trwało dłużej niż 
6 miesięcy. Leczenie to nie jest poparte ba-
daniami klinicznymi, a  w  ostatnim okresie 
pojawia coraz więcej doniesień o  jego nieko-
rzystnym efekcie, co potwierdzają obserwacje 
własne [3]. 
Chemioterapia
U dorosłych chorych na LCH stosowano róż-
ne typy leczenia cytoredukującego (metotreksat, 
winblastyna, 6 merkaptopuryna, etopozyd) na 
podstawie obserwacji ekstrapolowanych z badań 
randomizowanych u dzieci [3, 40–47]. Choroba 
u dorosłych ma jednak nieco inny przebieg kli-
niczny i  tolerancja wielu leków jest odmienna. 
Tazi i wsp. [48] ocenili retrospektywnie leczenie 
winblastyną ze steroidami u 35 dorosłych chorych 
na LCH w tym 17 osób z zajęciem płuc. Na lecze-
nie odpowiedziało 70% chorych, ale u ponad 40% 
chorych doszło do reaktywacji choroby w ciągu 
5 lat obserwacji. W żadnym przypadku nie za-
notowano poprawy parametrów wentylacyjnych 
po zastosowanym leczeniu. Cantu i wsp. [36] 
w grupie 58 dorosłych chorych na histiocytozę 
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z wieloogniskowym zajęciem kości, w tym u 28% 
chorych z zajęciem płuc, wykazali wyższą sku-
teczność leczenia kladrybiną i cytarabiną w sto-
sunku do winblastyny. W przypadku agresywnego 
przebiegu PLCH zalecane jest podanie 6 kursów 
kladrybiny, we wlewie dożylnym, w dawce 6 mg/m2 
przez 5 dni co 4 tygodnie. Skuteczność tego le-
czenia jest oceniana na powyżej 75%.
Leczeniem ratunkowym w przypadku pro-
gresji po kladrybinie jest cytarabina podawana 
w dawce 100 mg/m2 przez 5 kolejnych dni co 
4 tygodnie. O  ile leczenie skutkuje, podaje się 
6 cykli. Ponadto, lekiem, który sprawdził się 
w leczeniu ratunkowym u dzieci chorych na LCH 
jest klofarabina [3].
Vemurafenib i inne inhibitory BRAF
Leki te stanowią nowe możliwości celowanej 
terapii LCH w przypadkach chorych, u których 
są wykrywane odpowiednie mutacje. Nieustają-
co zwiększa się liczba doniesień dotycząca tych 
terapii. Leczenie wydaje się skuteczne, ale nie 
doprowadza do pełnej eliminacji komórek LC 
i zaprzestanie go prowadzi do progresji choroby 
[5, 18].
Wyniki badań w populacji francuskich dzieci 
chorych na LCH wykazały, że wykrycie mutacji 
BRAF wiązało się z gorszą odpowiedzią nie tyl-
ko na leczenie pierwszej linii (winblasytyną ze 
steroidami), ale również gorszą odpowiedzią na 
drugą linię leczenia oraz większym odsetkiem 
reaktywacji [16, 19, 47].
Inhibitory MAP kinazy
U chorych na agresywną postać histiocytozy 
wykazano skuteczność sorafenibu, trametinibu 
i  kobimetinibu. Ponadto należy pamiętać, że 
prezentowane mutacje w komórkach Langerhan-
sa nie są wykluczające, dlatego w szczególnych 
przypadkach istnieją wskazania do zastosowania 
podwójnie celowanego leczenia [10, 16]. 
Opisano pojedyncze przypadki regresji cho-
roby po zastosowaniu imatinibu (leku blokującego 
kinazę tyrozynową) [5]. 
Odma opłucnowa
Odma opłucnowa jest u około 10–30% cho-
rych pierwszym objawem choroby. Wykazano, 
że chorzy ci mają znacznie większe prawdopo-
dobieństwo kolejnego nawrotu. Ponadto są to 
częściej młodzi mężczyźni palący stosunkowo 
mniej papierosów i mający większe funkcjonalne 
uszkodzenie płuc. W kontekście tych danych oraz 
ocenianej efektywności klinicznej i finansowej 
HRCT w wykrywaniu chorych na PLCH wydaje 
się celowym zalecanie tego badania w przypadku 
każdego chorego ze spontaniczną odmą opłucno-
wą [24–26]. 
Pleurodeza jest proponowana w przypadku 
nawrotu odmy opłucnowej i dotyczy około 50% 
chorych, u których wystąpiła. Nie stanowi to 
przeciwwskazania do ewentualnego przeszcze-
pienia płuc [3].
Leczenie nadciśnienia płucnego
Nadciśnienie płucne w przebiegu PLCH może 
być konsekwencją postępującej destrukcji miąż-
szu płuc, ale również w niewielkim odsetku przy-
padków rozwija się ono u chorych przy stabilnych 
parametrach wentylacyjnych. Stąd zalecane jest 
ECHO serca pod kątem oceny ciśnienia w tętnicy 
płucnej. Obserwowano korzystny efekt leków 
obniżających ciśnienie w tętnicy płucnej, w tym 
leków blokujących fosfodiesterazę oraz receptor 
dla endoteliny u chorych na PLCH rozwijających 
nadciśnienie płucne. Leczenie chorych prostacy-
kliną powinno być stosowane z rozwagą i głównie 
u tych z cechami zmian po stronie żylnej (VOD, 
veno-occlusive disease). Obserwowano bowiem 
epizody ciężkiego obrzęku płuc u chorych otrzy-
mujących ten lek. Zasadniczym postępowaniem 
są jednak tlenoterapia i ewentualne, choć ostroż-
ne, leczenie antykoagulacyjne [3, 21].
Przeszczepienie płuc
U chorych ze znacznym uszkodzeniem funk-
cji wentylacyjnej płuc, z cechami niewydolności 
oddechowej oraz rozwijających nadciśnienie 
płucne przeszczepienie płuc stanowi ostateczną 
opcję terapeutyczną. Nadciśnienie płucne jest 
notowane u 80–90% chorych zakwalifikowanych 
do przeszczepienia i  stanowi istotny czynnik 
ryzyka zabiegu. Rokowanie chorych poddanych 
przeszczepieniu nie różni się znacząco od cho-
rych poddawanych tej procedurze z  powodu 
limfangioleiomiomatozy czy rozedmy. Około 
75% chorych przeżywa jeden rok, a ponad 50% 
chorych 5 lat. Gorszym rokowaniem po przeszcze-
pieniu są obarczeni chorzy na MS LCH. W około 
1/5 przypadków obserwowano nawroty LCH 
w przeszczepionym narządzie [3, 5].
Leczenie zmian kostnych
W szczególnych przypadkach z izolowanym 
zajęciem kości proponowane jest chirurgiczne 
usunięcie ogniska lub podawanie do zmian 
iniekcji ze steroidami. W przypadku chorych 
z wieloogniskowymi zmianami kostnymi propo-
nuje się leczenie systemowe, chirurgiczne i /lub 
bifosfonianami [3, 36, 38]. 
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Substytucja hormonalna
Ponadto u chorych z dysfunkcjami endokry-
nologicznymi stosuje się zalecane leczenie substy-
tucyjne, pod kontrolą odpowiednich parametrów 
klinicznych, biochemicznych, enzymatycznych 
i hormonalnych [3].
Badania kontrolne
Badania kontrolne początkowo należy prze-
prowadzić po 3 miesiącach. Kolejne należy uza-
leżnić do aktywności choroby i jej zaawansowa-
nia, jednak nie rzadziej niż co 3–12 miesięcy. 
Wykazano, że chorzy z izolowaną postacią płucną 
histiocytozy w trakcie wizyt kontrolnych nie wy-
magają oceny wielonarządowej, a badanie powta-
rzane w HRCT posiadają ograniczoną wartość. Za-
sadnicze znaczenie ma ocena czynnościowa ukła-
du oddechowego. Z uwagi na silne uzależnienie 
chorych od tytoniu zalecany jest ich udział w pro-
gramach odzwyczajania od nałogu [3, 21, 29]. 
Tazi i wsp. [48] wykazali, że u chorych na PLCH 
nie ma konieczności wykonywania standardowo 
co roku badań radiologicznych płuc czy kości, 
a jedynie w przypadku pojawienia się nowych ob-
jawów. Zalecają oni natomiast stałe monitorowa-
nie badań czynnościowych układu oddechowego.
Rokowanie
Naturalny przebieg PLCH jest nieprzewi-
dywalny. W przypadku około połowy chorych 
obserwowane są samoistne regresje choroby 
z poprawą lub stabilizacją parametrów wentyla-
cyjnych jedynie po zaprzestaniu palenia tytoniu 
[3, 29, 30, 32]. W pozostałych przypadkach cho-
roba ulega stopniowej progresji w obrębie płuc, 
pojawiają się też inne zmiany narządowe. Izolo-
wane obniżenie DLCO (carbon monoxide diffusion 
capacity) przy utrzymywaniu się stabilnych 
parametrów wentylacyjnych sugeruje narastanie 
nadciśnienia płucnego i  stanowi wskazanie do 
cewnikowania serca. Fakt obecności nadciśnienia 
płucnego pogarsza rokowanie.
Tazi i wsp. [20] wykazali, że czynnikami 
pogarszającymi rokowanie u chorych na PLCH są 
wiek, nasilenie obturacji, obniżone PaO2 i wyższa 
punktacja w Kwestionariuszu Szpitala Świętego 
Jerzego (SGRQ, St. George’s Respiratory Question-
naire) oraz dalsze palenie tytoniu (HR-3,28). 
Niekorzystnie wpływa na rokowanie fakt zajęcia 
innych narządów [20].
Istotnie na przebieg choroby wpływają towarzy-
szące zakażenia, które mogą być przyczyną zgonu. 
Histiocytoza z komórek Langerhansa jest cho-
robą sprzyjającą rozwojowi innych nowotworów 
wywodzonych się z układu limfatycznego i hemo-
poetycznego, w tym szczególnie obserwowany jest 
zespół nakładania LCH na przewlekłą białaczkę 
szpikową. Choroba predysponuje również do 
zachorowania na raka płuca [1, 3, 5].
Ciąża i poród
Płucna postać histiocytozy z komórek Lan-
gerhansa dotyczy głównie młodych osób, dlatego 
ciąża i poród stanowią ważne aspekty postępo-
wania. Generalnie nie obserwowano, aby ciąża 
pogarszała przebieg PLCH czy moczówki prostej. 
Niewątpliwie należy zwrócić szczególną uwagę 
na okres okołoporodowy, a z powodu większego 
prawdopodobieństwa odmy, ciążę należy rozwią-
zać cięciem cesarskim [3, 49]. 
Podsumowanie
Histiocytoza z  komórek Langerhansa jest 
rzadką chorobą o nieznanej etiologii, wywołaną 
klonalną proliferacją zmienionych geno- i feno-
typowo komórek Langerhansa.
Choroba może dotyczyć każdego organu lub 
narządu. Najczęściej zajmuje kości, płuca, skórę 
i przysadkę mózgową, narządy hemo-limfopoetycz-
ne (węzły chłonne, wątroba, śledziona szpik), układ 
pokarmowy, tarczycę i ośrodkowy układ nerwowy.
Zmiany płucne w przebiegu LCH mogą wy-
stępować jako: izolowane, wyprzedzające nawet 
na wiele lat pojawienie się zmian ogólnoustrojo-
wych lub od początku płuca mogą być jednym 
z wielu zajętych narządów.
Dym tytoniowy jest uznawany za zasadniczy 
czynnik indukujący PLCH, a zaprzestanie palenia 
tytoniu jest najbardziej istotnym zaleceniem.
Tomografia komputerowa klatki piersiowej 
o wysokiej rozdzielczości ma szczególne zna-
czenie w obrazowaniu zmian histiocytarnych, 
a  typowo notowanymi zmianami płucnymi są: 
guzki środkowozrazikowe, guzki z lub bez jamki 
centralnej, początkowo grubościenne, różno-
kształtne torbielki mogące łączyć się ze sobą, 
tworząc obraz tak zwanych liści koniczynki. 
W późniejszych stadiach choroby torbielki stają 
się większe i cienkościenne. U większości doro-
słych chorych (> 90%) kąty przeponowo-żebrowe 
nie są zajęte procesem chorobowym.
Pewne rozpoznanie PLCH opiera się na ade-
kwatnym obrazie klinicznym i  stwierdzeniu 
w  badanym materiale komórek Langerhansa 
wykazujących obecność jednego z antygenów: 
CD207 (langeryna), CD1a lub ziarnistości Bir-
becka w badaniu z użyciem mikroskopu elek-
tronowego.
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Obecność podwyższonej do ponad 5% liczby 
komórek CD1a w BAL w kontekście charakte-
rystycznego obrazu radiologicznego w badaniu 
HRCT klatki piersiowej przemawia za rozpozna-
niem PLCH.
Leczenie LCH zależy od rozległości choroby, 
zajęcia narządowego, w tym zmian w narządach 
krytycznych oraz stopnia ich uszkodzenia. Obec-
nie preferowanym leczeniem cytostatycznym są 
kladrybina lub cytarabina. 
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